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CARTA CLINICA

Urticaria como forma de »
presentacion de enfermedad de Still
del adulto

Urticaria as a presentation of adult-onset
still’s disease

Se expone el caso de una paciente de 51 afos, sin alergias
ni enfermedades de interés salvo hipotiroidismo subclinico
de etiologia autoinmune, en tratamiento. Como anteceden-
tes familiares destacan padre con enfermedad renal crénica
de etiologia no filiada. Estaba en seguimiento por reumato-
logia por artralgias con anticuerpos antinucleares positivos
1/640 patron moteado fino DNA negativo, sin evidencia de
enfermedad reumatologica.

Consulto por lesiones cutaneas dispersas, pruriginosas
tipo habon, evanescentes, compatibles con urticaria, sin
sintomas sistémicos, ni angioedema, por lo que se pauta-
ron antihistaminicos. Volvid a la semana por persistencia de
lesiones y por dolor e inflamacién de mano. A la exploracion
presentaba habones e inflamacion en carpo y articulacion
metacarpofalangica proximal del quinto dedo de la mano.
No tenia fiebre. Se derivd a urgencias por la aparicion de
sintomas articulares y persistencia de los habones; se diag-
nostico urticaria aguda. Volvio a urgencias una semana des-
pués por persistencia de lesiones y por haber comenzado con
fiebre hasta 38,6 °C. Se realizo analitica (sin alteraciones en
hemograma ni bioquimica) y biopsia cutanea para descartar
vasculitis (esta mostré infiltrado neutrofilico intersticial y
edema con dilatacion vascular, sin vasculitis). Se paut6 pred-
nisona a dosis de 30 mg/dia hasta revision en dermatologia.

En espera de la revision, la paciente nos comentd que
habia presentado febricula desde hacia un mes (por la que no
habia consultado), y que al retirar los corticoides orales se
transformo en fiebre de 40° °C, durante 2 semanas, asociado
a sensacion subjetiva de inflamacion en manos, rodillas y
pie izquierdo, asi como molestias faringeas inespecificas.
No presentaba sintomas de infeccion activa, ni alteraciones
digestivas o respiratorias. La paciente fue derivada desde la
consulta a urgencias, y fue ingresada para estudio de fiebre
de origen desconocido, junto con manifestaciones articula-
res y urticaria. La exploracion fisica por aparatos no mostro
alteraciones, salvo dactilitis, y en la analitica destacaba
elevacion de PCR (8,14 mg/dl) y VSG 1h (49 mm), leucocito-
sis con neutrofilia, anemia normocitica y normocrémica (Hb
10,8 g/dl) e hiperferritinemia (16.487,9 ng/ml) con indice de
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saturacion de transferrina, transferrina y sideremia bajos.
Se inicio tratamiento empirico con doxiciclina en espera a
serologias para VIH, VHB, VHC, Leishmania, sifilis, Rickett-
sia, Coxiella burnetti, CMV y Borrelia, que fueron negativas.
La serologia a parvovirus y VEB 1gG fue positiva.

Se realizaron ecocardiograma, radiografia de térax y eco-
grafia abdominal que no mostraron alteraciones. Se solicitd
TAC cérvico-toraco-abdomino-pélvico en el que se observa-
ron adenopatias patologicas en hilio y region peribronquial
derecha con algun nédulo espiculado, inespecificas que tras
control radioldgico a los 3 meses persistian apareciendo nue-
vas axilares y mediastinicas.

Con el diagndstico de probable enfermedad de Still del
adulto se inici6 tratamiento con prednisona 50 mg diarios en
pauta descendente y cloroquina, que se suspendié por toxi-
codermia. Actualmente persiste artritis en manos, y no ha
tenido otras complicaciones, pero ha precisado metotrexate
e infliximab, y dosis bajas de corticoides de mantenimiento
para el control de sintomas.

La urticaria es una enfermedad frecuente en las consul-
tas de atencion primaria, que cursa con lesiones tipo habon,
evanescentes en menos de 24 h. En general no precisan estu-
dios salvo que se asocien a sintomas que hagan sospechar
otras enfermedades.

La enfermedad de Still es una enfermedad sistémica que
engloba sintomas y signos con caracteristicas similares a la
artritis cronica juvenil, pero de aparicion tardia (a partir de
los 16 anos)'.

Es una enfermedad poco frecuente, con una prevalencia
de 0,6-1/100.000 adultos’™ segln las series, y afecta por
igual a ambos sexos, aunque en la poblacion japonesa pre-
domina en mujeres"*3, Tiene una presentacion bimodal con
2 picos, uno entre los 15-25 afios y otro entre los 36-45 afos’.

Se desconoce su etiologia, aunque se barajan factores
hormonales, determinados antigenos HLA"?>, infecciones
virales o bacterianas">4¢ (VEB, CMV, Coxsackie B4, parain-
fluenza, influenza A, VHH-6, Mycoplasma pneumoniae,
Chlamydia pneumoniae, Yersinia enterocolitica, Borrelia
burgdorferi, etc.), si bien ninguno de ellos se ha podido
confirmar. No se ha encontrado asociacion entre areas geo-
graficas, antecedentes familiares o grupos étnicos?.

La enfermedad se manifiesta tipicamente como una
triada que incluye fiebre, artralgias o artritis y rash cutaneo
caracteristico*>’. En nuestra paciente aparecia esta triada.

La fiebre suele ser mayor de 39°C en agujas'® y
vespertina con mayor frecuencia. El rash es tipica-
mente maculopapular, evanescente, poco pruriginoso y esta
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presente durante los picos febriles>*7:2. En ocasiones se
confunde con urticaria o reacciones alérgicas. Se suele loca-
lizar en tronco y miembros. La anatomia patologica suele
mostrar un infiltrado linfocitario y edema e inflamacion
perivascular, inespecifico (la biopsia de nuestra paciente
tuvo hallazgos similares). Se puede observar fenémeno de
Koebner*>7, que consiste en la aparicion de lesiones cuta-
neas tipicas de una dermatosis en zonas distantes sobre las
que inciden traumatismos, presiones, etc.; suele verse en
varias enfermedades como la psoriasis, el vitiligo y también
en la enfermedad de Still. Las artralgias aparecen en todos
los casos (nuestra paciente las presentaba en manos, tobillos
y pies) observandose artritis en mas del 90% de ellos’, que
suele ser poliarticular, simétrica y migratoria’3~>, y afecta
mas frecuentemente a rodillas, mufiecas y tobillos®*~>7,
pudiendo evolucionar a afectacion fija y a fusion articular.
En mas de un 70% de casos existe dolor faringeo y faringitis
no exudativa*’.

Existen adenopatias en mas del 50-60% de los
pacientes®*7, siendo mas tipicas en la region cervical,
seguidas de region inguinal, region submandibular y region
supraclavicular (en el caso aparecian en térax, axila). La his-
tologia de estas es inespecifica, apareciendo generalmente
infiltrado linfocitario®.

Otras manifestaciones menos frecuentes son derrame
pleural, pericarditis® (hasta en un 50% de los casos), miocar-
ditis, dolor abdominal, hepatoesplenomegalia, infiltrados
pulmonares, pleuritis®>’-¢, etc. Estan descritas complica-
ciones como hipertension pulmonar, hemorragia alveolar,
amiloidosis o sindrome de activacién de macréfagos’®

El diagndstico se basa en exclusion de otras causas (auto-
inmunes, infecciosas o neoplasias, entre otras) y en la
historia clinica y exploracion. Tradicionalmente se usan los
criterios de Yamaguchi®®7? (tabla 1), de los cuales, para
cumplir criterio de enfermedad de Still, deben estar presen-
tes 5 0 mas, siendo 2 de ellos mayores'®7. Esta paciente
cumplia 3 criterios mayores (fiebre, rash y artralgias) y 2
menores (linfadenopatias y odinofagia).

En la analitica aparecen alteraciones inespecificas
(anemia normocitica y normocrémica*®, leucocitosis con
neutrofilia, aumento de los reactantes de fase aguda®’ y
transaminasas). La elevacion de la ferritina sérica se observa

Tabla 1

Criterios mayores
Fiebre de 39° 0 mas, de 7 o mas dias de duracion
Artralgias de 2 semanas o mas de evolucion
Rash tipico
Leucocitosis (10.000 mm?3 o mas con al menos el 80%
de granulocitos)
Criterios menores
Odinofagia
Linfadenopatia y/o esplenomegalia®
Disfuncion hepatica®
Factor reumatoide y antinucleares negativos

Criterios de Yamaguchi

@ La linfadenopatia suele ser de aparicion reciente, y la esple-
nomegalia se demuestra por palpacion o ecografia abdominal.
b | a disfuncion hepatica se define como una elevacién de tran-
saminasas no atribuible a otra causa.
Fuente: tomado de SEMERGEN'.

en casi un 70% de los casos, siendo un marcador ines-
pecifico que aparece en otras enfermedades, aunque en
la enfermedad de Still, sus niveles suelen ser muy ele-
vados, en general mayores de 3.000ng/ml, pero se han
descrito elevaciones hasta 10.000 ng/ml®7; en esta enfer-
medad podrian ser un marcador de la actividad® y de la
respuesta al tratamiento®>7. Los niveles elevados de ferri-
tina, junto con una ferritina glucosilada igual o menor del
20%, tienen una especificidad cercana al 93%”. El diagnds-
tico diferencial se debe hacer con enfermedades reumaticas
inflamatorias, infecciones o neoplasias.

La evolucion de la enfermedad puede seguir 3 patro-
nes: monociclico-sistémico, policiclico-intermitente o bien
artritis cronica®>®. Se han descrito complicaciones como
hemorragia e hipertension pulmonar, sindrome de activa-
cion de macréfagos® o fallo hepatico y respiratorio. Las
principales causas de mortalidad son las infecciones y
amiloidosis®.

En cuanto al tratamiento, la mayoria de pacientes
precisan corticoides sistémicos, utilizandose en gene-
ral inmunosupresores como metotrexate, ciclosporina y
azatioprina’>*°. Nuestra paciente precisd corticoides,
metotrexate e infliximab. Se estan estudiando inhibido-
res de interleucinas, como el inhibidor de IL-1 anakinra,
aunque se necesitan mas estudios para evaluar su
eficacia®®.

Los autores declaran que han seguido los protocolos de su
centro de trabajo para la publicacion de datos de pacientes,
y han solicitado los permisos correspondientes.
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